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はじめに

前頭側頭葉変性症（frontotemporal lobar degeneration：
FTLD）１）の概念提唱に加え，最近の病理学的知見の集積など
により２），筋萎縮性側索硬化症（amyotrophic lateral sclero-
sis：ALS）あるいは運動ニューロン疾患（motor neuron dis-
ease：MND）と認知症との関連があらためて注目されてい
る．ALSあるいはMND（ALS�MND）にともなう認知症の典
型は，FTLDの亜型のうち行動障害を前景とする前頭側頭型
認知症（frontotemporal dementia：FTD）であるが，言語障
害を前景とする意味性認知症（semantic dementia：SD）や進
行性非流暢性失語（progressive non-fluent aphasia：PA）を呈
する症例の報告が蓄積している３）．Caselli ら（1993）４）による進
行性失語をともなうMNDの報告以来，上記の背景とともに
ALS�MNDにおける言語障害が注目されるにいたった．

見過ごされてきたALSにおける言語障害

FTLDの概念導入のはるか以前に，MNDにおける失語症
状に言及した歴史的報告が本邦に存在する３）．1893 年，実に明
治 26 年に，渡邊５）は岡山医学会雑誌（Fig. 1）に不全型の運動
性失語を呈した球麻痺型MNDを報告している．この報告は
Charcot らによるALSの概念確立から実に 20 余年後であ
り， ALS�MNDにおける失語症の記載という点においては，
渡邊５）による報告が世界初であろう．渡邊５）は患者の言語症状
を不全型の運動性失語としてとらえているが，診察時にはす
でに自発話がほぼ廃絶しており，言語障害は書字の評価によ
り判明したものである．書字障害の具体的内容として，「盃」を
みせると，漢字では「盃」と書くが，仮名では「ヨウリ」と書
き，「病院」は漢字では正しく書くが，仮名では「ビンヒン」と
書くなどの記載がある（Fig. 2）．これらは“パラグラフィー”
すなわち錯書ととらえられており５），漢字より仮名にめだつと
記載されている．口頭言語の評価ができない点で，渡邊５）の症
例を失語症としてとらえることに異論が存在し得るが，ALS
における言語障害を論じる上ではきわめて貴重な論文であ
る．
さらに興味深いことに，本邦初の失語症論文とされている

報告はこの渡邊５）によるMND症例である．このような事実は
あまり認識されておらず，ALS�MNDにおける失語症状は最
近まで軽視されてきたといわざるを得ない．進行性失語をと
もなうMND例をまとめて報告したCaselli ら（1993）４）も，多
くの症例は書字評価によりはじめて言語機能障害の存在が顕
在化したと記載している．これらの事実は，ALS�MNDにみ
られる自発話の減少や末期における寡黙状態の背景に失語症
状が隠蔽されている可能性を示唆している．

書字障害が示唆するALSにおける言語障害

著者らは自験 19 例の球麻痺型ALS患者において書字障害
に関する検討をしたところ，15 例に書字障害が確認され，そ
の頻度は予想以上に高いものであった６）．書字障害の内容は仮
名における脱字がもっとも高頻度であり，その他，錯書や文法
障害も観察された６）．渡邊の症例報告にもあるように，全般的
には仮名の障害が優位であったが，漢字の障害のめだつ症例
も存在し，仮名および漢字の障害には乖離があり得ることが
示唆された（Fig. 3）６）．仮名に障害がめだつ傾向や仮名・漢字
障害の乖離は，書字障害が単なる注意力障害や呼吸不全に起
因するものではないことを支持する重要な所見であると思わ
れる．

ALSにおける仮名・漢字障害の乖離と意義

英語圏の報告をみると，ALSおよび PAでは名詞に比較し
動詞の障害が優位である一方，SDでは名詞の障害が優位で
あるとの指摘がみられる７）．われわれは，ALS患者の書字にお
いて，仮名および漢字の誤字率を算出し，脳CTにおける前頭
側頭葉の萎縮分布との関連を検討したとろ，仮名誤字率と前
頭葉萎縮，漢字誤字率と側頭葉萎縮との関連性を示唆する結
果をえた８）．すなわち，仮名・漢字障害の乖離は前頭葉あるい
は側頭葉いずれの障害が優位であるか，あるいは変性の首座
が何処であるかを反映している可能性がある８）．日本語で示さ
れた仮名・漢字障害の乖離は，英語圏における動詞・名詞障
害の乖離に一部対応する可能性も考慮される．
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Fig.　1　A photograph of the Okayama Medical Association established in 1889 (A) and a book 
cover of the journal of the Association at that time (B). (from: http://www.okayama-u.ac.jp/user/
oma/)
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Fig.　2　Part of Watanabe’s original report (1893).

ALSにおける孤立性失書

1997 年に Ferguson と Boller９）は純粋失書（pure agraphia）
と題して，文法障害を主体とする書字障害を呈した球麻痺型
ALS 2 例を報告している．このうち 1例は剖検によりALS
の診断が確定されているが，認知症や失語症の存在は明確に
否定しきれておらず，純粋失書を説明し得る大脳病変につい
ては明記されていない９）．一方，著者らは失語や認知症をとも
なわない孤立性失書（isolated agraphia）を呈したALS例を
報告している１０）．著者らの報告例はいずれも球麻痺型ALS
であり，孤立性失書の責任病巣については必ずしも明らかで
はないが，従来から書字中枢として知られているExner 中枢

の障害が関与している可能性を剖検例の病理所見をもとに推
察している３）．書字障害の特徴や臨床的意義を明確にするため
には，今後とも臨床像と病理所見の詳細な対比が不可欠であ
る．

おわりに

ALSにおける言語障害はこれまで見過ごされてきた症候
であり，とくに球麻痺症状をともなう例では言語機能の把握
に書字評価が重要であると考える．失語症の病型とともに書
字障害の特徴と首座となる病巣との関連について明らかにし
ていくことは，病理学的新知見を臨床現場に反映していく上
でもきわめて重要である．また，孤立性失書が古典的ALS
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Fig.　3　Distribution of kana and kanji error rate in 14 
patients. The percentages of writing errors in kana and 
kanji differed among patients, with some showing more 
errors in kana and others making more kanji errors.
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でみられる症候であるのか，ALS-D の初期症状であるのかに
ついても今後検討していく必要がある．
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Abstract

Language in ALS�FTLD

Hiroo Ichikawa, M.D.
Department of Neurology, Showa University School of Medicine

In the 1990s, the concept of frontotemporal lobar degeneration (FTLD) was proposed as a clinicopathological
entity preferentially involving the frontotemporal lobes, and recent pathological findings have suggested a linkage
of FTLD with ALS. FTLD includes frontotemporal dementia (FTD), reflecting behavioral changes, and progres-
sive non-fluent aphasia (PNFA) and semantic dementia (SD) as language disorders. Although language problems
appear to have become of interest relatively recently, an historical Japanese account (1893) written by Watanabe
described aphasia in bulbar-onset ALS. This report is entitled “A patient who manifested cortical motor aphasia
concurrently with bulbar palsy and progressive muscular atrophy”, and is the first case report of aphasia pub-
lished in Japan. Thus, language problems in ALS may have been overlooked for many years.

We have reported that ALS patients frequently show omission and paragraphia of kana letters, and syntactic
errors in writing, and that these observations differ across patients. We also showed double dissociation between
errors in kana and kanji characters in some patients, with preferential involvement of the frontotemporal lobes
and frontal- and temporal-lobe predominance for kana and kanji, respectively. We also showed that the writing er-
rors can appear as agraphia without aphasia.

(Clin Neurol 2010;50:1014-1016)
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